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Врожденный нефротический 
синдром французского типа 
Приведено собственное клиническое наблю-
дение врожденного нефротического син-
дрома французского типа. Нефротический 
синдром (НС), диагностируемый, как прави-
ло, у детей первого года жизни, является 
весьма гетерогенной группой заболеваний с 
различной этиологией, течением, прогно-
зом, но общим знаменателем в виде тяже-
лой протеинурии в раннем возрасте.  
Нефротический синдром (НС), диагности-
руемый, как правило, у детей первого года жиз-
ни, является весьма гетерогенной группой забо-
леваний с различной этиологией, течением, про-
гнозом, но общим знаменателем в виде тяжелой 
протеинурии в раннем возрасте. Условно приня-
то выделять врожденный НС (ВНС), проявляю-
щийся с рождения до 3-4 мес. жизни, и инфан-
тильный (ИНС) , при котором НС развивается 
позднее 4 мес. Среди врожденного и инфантиль-
ного НС выделяют первичные формы: ВНС 
«французского» типа, НС с минимальными изме-
нениями и наблюдаемый в клинике случай ВНС 
«французского» типа. Вторичный НС рассматри-
вают в связи с цитомегаловирусной инфекцией, 
токсоплазмозом, туберкулезом, сифилисом, ге-
молитико-уремическим синдромом и т. д. 
Неоднородность ВНС и ИНС и недостаток 
патогномоничных симптомов часто существен-
но затрудняют диагностику. Некоторые авторы 
после исключения вторичных типов рассматри-
вают все необычные случаи как отдельную 
группу, поскольку дифференциальная диагно-
стика больше служит будущему семьи, чем 
больному младенцу. С точки зрения современ-
ной терапии, стремящейся в подобных ситуаци-
ях к пересадке почки, этот взгляд становится 
понятным, ибо принципы ведения и лечения пе-
ред пересадкой не зависят от типа болезни и 
подклассификация синдрома для больного явля-
ется менее важной. 
ВНС «французского» типа описывается в 
литературе как врожденный мезангиальный 
гломерулонефрит, инфантильный диффузный 
мезангиальный склероз. Наследуется аутосомно-
рецессивно, составляет 16% случаев ВНС и 0.7% 
нефропатий детского возраста [I]. 
Симптомокомплекс НС обычно диагности-
руют на 1-12 неделе жизни. При микроскопии 
нефробиоптата устанавливают диффузный ме-
зангиальный, а затем и глобальный склероз без 
существенной клеточной инфильтрации. При 
этом выявляют исчезновение ножек подоцитов. 
Данный тип НС характеризуется гормонорези-
стентностью и исходом в почечную недостаточ-
ность (ПН) к 1.5 годам, терминальная ПН насту-
пает к 4-5 годам жизни. Показана транспланта-
ция почки. Habib и авторы не отмечали рециди-
вов заболевания у детей после пересадки органа. 
[2] 
Приводим собственное клиническое наблю-
дение. Больная Н. родилась доношенной, весом 
2900 грамм, от 1 беременности, протекавшей с 
угрозой прерывания. Родители здоровы, наслед-
ственность не отягощена. Заболевание выявлено 
в возрасте 1 месяц, проявлялось протеинурией 
от 0,5 до 2.6 г/л. При обследовании в ЦРБ г. 
Пинска выявлен диагноз ВНС. В дальнейшем 
протеинурия сохранялась, отмечалось отстава-
ние в физическом развитии. В специализирован-
ном стационаре девочка не обследована и лече-
ния не получала. Ухудшение наступило в воз-
расте 1 год 9 мес., когда на фоне ОРВИ разви-
лась анурия. После проведения 4-х сеансов ост-
рого гемодиализа в БСМП г. Минска переведена 
в ОИТР детского нефрологического центра с ди-
агнозом: ВНС, острая ПН. При поступлении со-
стояние очень тяжелое, что обусловлено мета-
болическими нарушениями (азотемия), ДВС-
синдромом, нарушением гемодинамики, анури-
ей, анемией. 
При осмотре вялая, отказ от еды, артериаль-
ное давление 200/160, отеки, печень +5 см, ме-
лена, кровавый стул, кровоточивость из мест 
инъекций, суточный диурез 10-20 мл., рост 82 
см, вес 10,2 кг. В гемограмме при поступлении 
от 18.05.98: эритроциты-3.02х10 /л, гемоглобин 
87 г/л, лейкоциты Н.ОхЮ9^!, тромбоциты 
135х103 /л, СОЭ- 17 мм/час. Анализ крови от 
25.05.98: 
эритроциты - 2.2х1012 /л, гемоглобин - 65г/л, 
гематокрит - 16.7 г/л, СОЭ - 5 мм/час, лейкоци-
ты- 32.1xl09/л, тромбоциты- }3.5x\03/л. 
В общем анализе мочи: удельный вес 1028-
1030 г/л, белок - 39.5 г/л, лейкоциты - 9-12/1, 
эритроциты - 11-15/ в поле зрения. 
В биохимическом анализе крови при посту-
плении: мочевина - 49.61 ммоль/л, белок - 58 г/л, 
тимоловая проба - 26, АЛТ - 69, холестерин -4.1 
ммоль/л, глюкоза- 12.2 ммоль/л. 
Коагулограмма от 22.05.98: 
этаноловый тест - отрицателен, ПТИ - 0,53, 
фибриноген А - нет, свертываемость по Ли-
Уайту - 1Г55', ретракция кровяного сгустка - 
83.3%, спонтанный фибринолиз - 26,8%, гема-
токрит - 0.28. 
Иммунограмма от 19.05.98: 
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Т-лимфоциты (Тл) - 49%, Тл. активные - 9%, 
титр комплемента по фактическому гемолизу 
эритроцитов - 28 лит. ед., IgM - 1.6 г/л., IgG - 6.2 
г/л., ЦИК - 0.04 г/л. 
При ультразвуковом исследовании почек 
выраженные диффузные изменения в паренхиме 
обеих почек, количество жидкости в мочевом 
пузыре -7 мл. 
ЭКГ: систолическая перегрузка ЛЖ, пере-
грузка ПП, изменения в миокарде желудочков. 
ЭХО-КГ: нельзя исключить миокардит, 
вальвулит митрального клапана с регургитацией 
II ст. Гемодинамическая и сократительная функ-
ции миокарда снижены. 
Получала лечение: сеансы гемодиализа №4, 
гемотрансфузия, инфузионная терапия: 20 %. 
раствора глюкозы с инсулином, аминокислота-
ми, гипотензивные, антибиотики, преднизолон, 
физиологический р-р с дофамином, адренали-
ном, кислородотерапия, ИВЛ. 
В ходе терапии улучшения не наступало, со-
хранялась анурия (суточный диурез до 10 мл), 
гипертензия (до 200/160 мм.рт.ст.), появились 
признаки желудочно-кишечного кровотечения 
(мелена, кровавый стул) на фоне выраженных 
гипокоагуляционных сдвигов и нарастания по-
казателей азотемии. 
На 8-е сутки пребывания в ОИТР нефроло-
гического центра девочка умерла при нараста-
нии симптомов полиорганной недостаточности, 
ДВС-синдрома III степени. 
Клинический диагноз: врожденный нефро-
тический синдром. Острая ПН, анурическая ста-
дия на фоне хронической ПН. Полиорганная не-
достаточность, ДВС-синдром. Вторичный им-
мунодефицит, сепсис. Анемия П ст. Вторичная 
артериальная гипертензия. Миокардиодистро-
фия. 
Патологоанатомический диагноз. 
Основное заболевание: врожденный интра-
экстракапиллярный гломерулонефрит. 
Осложнения: ПН, терминальная стадия. 
Вторичный иммунодефицит (атрофия тимуса, 
делимфатизация периферических иммунных ор-
ганов). Некротически-язвенный подострый цис-
тит. Некротический острый трахеобронхит кан-
дидозно-бактериальной этиологии. Серозно-
десквамативная пневмония. Сепсис в форме сеп-
тицемии: продуктивный системный васкулит, 
миелоз лимфоидных органов, ДВС-синдром. 
Множественные кровоизлияния в легкие, почки, 
ЖКТ. Анемия. Отек легких и головного мозга. 
Морфологические изменения в гистологиче-
ских препаратах почек: в коре имеются немно-
гочисленные диспластичные структуры - мелкие 
группы незрелых канальцев, толстостенные из-
витые артерии, микрокисты, заметно уменьше-
ние количества клубочков (рис.1); в одних клу-
бочках увеличен объем мезангиального матрик-
са без ощутимой пролиферации мезангиоцитов с 
тенденцией к гломерулосклерозу; в этих участ-
ках выражен склероз парагломерулярной стро-
мы с лимфоидноклеточной инфильтрацией и ат-
рофией канальцев; в других клубочках отмечен 
необычно выраженный как интра-, так и экстра-
капиллярный пролиферативный процесс (рис.2, 
3); эпителий проксимальных отделов извитых 
канальцев с ксантоматозной трансформацией, 
группы ксантомных клеток встречаются также и 
в межканальцевой строме (рис.4); наблюдается 
вторичное кистозное превращение большинства 
канальцев и очаги «тиреодизации» во всех слоях 
почки (рис.5); мышечный слой стенок мелких 
артерий и артериол гипертрофирован. 
Рис.1. Диспластичные структуры - мелкие 
группы незрелых канальцев, 
микрокисты, уменьшение количества 
клубочков. 
Рис.2. В клубочках - интракапиллярный 
пролиферативный процесс.  
Рис.3. Экстракапиллярный 
пролиферативный процесс в 
клубочках. 
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Рис. 4. Эпителий проксимальных отделов 
извитых канальцев с ксантоматозной 
трансформацией. 
Рис.5. Очаги «тиреондизации» во всех слоях 
почки. 
Вышеописанная гистологическая картина 
наиболее характерна для врожденного мезанги-
ального гломерулонефрита. Для врожденного 
нефроза «финского» типа патогномоничным 
признаком является кистозная трансформация 
канальцев коры, тогда как поражение клубочков 
не носит столь выраженного и распространенно-
го характера как при врожденном гломеруло-
нефрите. 
Смерть ребенка наступила в возрасте 1 год 
11 мес. от острой ПН на фоне хронической ПН и 
ДВС-синдрома, обусловленных врожденной па-
тологией почек. В столь быстром прогрессиро-
вании ВНС и относительно раннем терминаль-
ном периоде заболевания сыграло роль отсутст-
вие своевременного лечения с момента выявле-
ния патологии и наслоение вирусной инфекции. 
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